Enfermedad Relacionada con IgG4
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Condicion fibroinflamatoria caracterizada por la tendencia a desarrollar que
pueden imitar procesos neoplasicos. Afecta multiples 6rganos y sistemas de forma simultanea.

Epidemiologia Clave Histopatologia

e Predomina en varones adultos o ¢ Infiltrado linfoplasmocitico denso en
ancianos en proporcion 3:1 patron estoriforme

e Relacionada con nefritis e Flebitis obliterante
tubulointersticial y fibrosis e Infiltrado eosinofilico leve a moderado
retroperitoneal

(& La apariencia histoldgica de las biopsias en IgG4RD es muy caracteristica. Se requiere
confirmacién diagnéstica mediante inmunohistoquimica con anticuerpos contra IgG4.
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Manifestaciones Clinicas y Datos Serologicos

Lesiones Tumefactas

Dos caracteristicas comunes:

enfermedades alérgicas y
tendencia a formar lesiones
tumefactas que imitan
procesos neoplasicos.

Falla Endocrina Pancreatica

Es frecuente la falla endocrina

del pancreas que conduce a
diabetes mellitus. El curso
clinico es subagudo, sin fiebre

ni elevacion dramatica de PCR.

Enfermedad de Mikulicz

Antiguamente considerada
subgrupo del sindrome de
Sjogren, con dafio de glandulas
lagrimales, parétidas y
submandibulares. Es una de
las manifestaciones mas
frecuentes.

/N Ocurren lesiones osteoliticas ocasionales en senos paranasales, cabeza y espacios del

oido medio, que imitan a la poliangitis granulomatosa.

Datos Seroldgicos

1964 Sérica Elevada

Concentraciones séricas 30 a 40 veces mas
altas que el limite superior normal,
especialmente cuando multiples sistemas

Excepcion Importante

estan afectados simultdneamente.

Los pacientes con fibrosis retroperitoneal
relacionada con IgG4 suelen tener
concentraciones séricas de IgG4 normales.



Tratamiento

La mayoria de los pacientes responden bien a corticoides, aunque suelen necesitar tratamiento de
mantenimiento a largo plazo o tratamiento intermitente.

Primera Linea

1 Prednisona en dosis descendente — tratamiento de eleccién en fibrosis sistémicas y
cuando hay afectacién de 6rganos vitales.

Mantenimiento

2 La mayoria responde bien a corticoides, aunque suelen necesitar tratamiento de
mantenimiento a largo plazo o tratamiento intermitente.

segunda Linea

3 En enfermedad recidivante o resistente a glucocorticoides: deplecion de linfocitos B
con es el tratamiento ideal.

© Respuesta al tratamiento: La gran mayoria de los pacientes con IgG4RD responden
favorablemente a la terapia con corticoides, lo que también puede servir como criterio
diagnostico de apoyo.



